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Troubles neuropsychologiques 
lies aux epilepsies de l’enfant 



Louis Vaiiee* L’evaluation des capacites 

cognitives dans le cadre 
d’une evaluation 
neuropsychologique est 
essentielle chez I’enfant 
epileptique. En effet, 
environ un quart d’entre 
eux ont une alteration des 
fonctions cognitives 
suffisamment importantes 
pour qu’on parle de 
« retard mental ». 1 


Ce qui est nouveau 


La meilleure comprehension des relations entres fonctions 
cognitives et epilepsies permet une meilleure adaptation 
du traitement par un choix plus raisonne des therapeutiques 
antiepileptiques ou non antiepileptiques. L’evaluation 
neuropsychologique est done un outil indispensable 
a la comprehension des troubles des apprentissages 
chez I’enfant epileptique. 

devolution des connaissances et des technologies en 
neurosciences (imagerie morphologique et fonctionnelle, 
neurogenetique, numerisation et traitements des signaux 
neurophysiologiques, cognition) permet d’etablir des correlats 
anatomo-fonctionnels de plus en plus precis entre deficits 
cognitifs et typologies des crises epileptiques et des epilepsies. 


L epilepsie constitue une entite heterogene regroupant 
sous ce terme des evenements cliniques paroxystiques 
provoques par des decharges hypersynchrones de 
reseaux neuronaux dont Letiopathogenie et les etiologies sont 
tres diverses, ce qui explique leur heterogeneite. On distingue 
ainsi des epilepsies dites benignes et des epilepsies graves ou 
severes. C’est dans cette derniere categorie que Ton trouve le 
plus souvent les epilepsies pharmacoresistantes. Les conse- 
quences neuropsychologiques d’une epilepsie vont etre fonction 
de I’histoire propre de I’enfant, des caracteristiques syndro- 
miques de I’epilepsie, du ou des traitements antiepileptiques et 
eventuellement psychotropes et de son environnement. 

Neuropsychologie et fonctions cognitives 

La neuropsychologie s’interesse aux relations entre systeme 
nerveux central, fonctions cognitives et comportement. Les 
fonctions cognitives sont les fonctions d’acces a la connais- 
sance: la memoire, les fonctions executives, la perception, Lat- 
tention et les fonctions instrumentales. Ces dernieres regroupent 
le langage, les gestes et le schema corporel, les fonctions visuo- 
spatiales, le calcul. L’analyse de leur integrity, les eventuels defi- 
cits et les mecanismes en jeu expliquant les difficultes d’appren- 
tissage de I’enfant font partie integrante de I’examen 
neuropsychologique. La specificite neuropsychologique de I’en- 
fant suivi pour une epilepsie est la necessity d’integrer ces defi- 
cits cognitifs associes a cette epilepsie au sein des concepts 
neurodeveloppementaux et des processus maturationnels. 

Les etudes de cohortes d’enfants epileptiques montrent que la 
severite des troubles cognitifs est fonction de I’age de debut de 
I’epilepsie, du nombre de crises presentees, de leur cause et des 
traitements antiepileptiques. Toutefois, certaines etudes ont 
demontre qu’il existait des troubles cognitifs des le moment du 
diagnostic, voire avant le diagnostic. Des etudes plus recentes 
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suggerent que les troubles neuropsychologiques sont comor- 
bides a I’epilepsie et que le controle des crises n’est pas le seul 
garant du pronostic cognitif. Dans une etude prospective 2 
publiee en 2009 comparant 282 enfants ayant eu une premiere 
crise apparies a 147 enfants indemnes de crise, il est constate 
que 27 % des enfants ayant eu une premiere crise ont des trou- 
bles cognitifs ; si une deuxieme crise survient, elle est statistique- 
ment significativement associee a un deficit de la fonction de- 
tention et/ou des fonctions executives. 2 

Les differentes etudes publiees montrent ainsi qu’il existe un 
effet statistique significatif sur le pronostic cognitif de I’age du 
debut de I’epilepsie, du type de syndromes epileptiques, du 
nombre de medicaments antiepileptiques, et des troubles du 
comportement associes. Ces facteurs dominants rendent 
compte de I’orientation scolaire et des placements de I’enfant en 
institution specialisee. Les enfants en institution specialisee ont 
globalement plus de symptomes deficitaires de I’attention asso- 
cies a I’hyperkinesie avec les consequences sur la sociability. 

Si I’age d’apparition de I’epilepsie est plus tardif, on observe 
une incidence plus elevee de symptomes de type depression- 
anxiete. 3 

Les troubles cognitifs ont des consequences sur la qualite de 
vie. La presence de ces troubles, comportementaux, cognitifs ou 
neurologiques associes a I’epilepsie, est responsable d’une 


baisse de qualite de vie de I’enfant et de sa famille. 4 ’ 5 En cas de 
troubles cognitifs importants et d’un cursus scolaire de I’enfant 
en dehors du circuit habituel, on observe un effet negatif aggrave 
sur la qualite de vie des parents. 6 

Le profil cognitif des enfants ayant une epilepsie varie au cours 
du temps compte tenu des facteurs developpementaux. Les dif- 
ferents types de profil cognitifs sont resumes sur la figure. 7 

Encephalopathies epileptiques 

Le concept d’encephalopathies epileptiques n’est pas nou- 
veau, il fait reference au groupe des syndromes epileptiques 
severes a debut precoce (v. supra). 8 L’epilepsie, la deficience 
intellectuelle et les troubles psychoaffectifs constituent les trois 
piliers de ce concept syndromique avec comme principales enti- 
tes: le syndrome de West, le syndrome de Dravet, le syndrome 
de Lennox-Gastaut. Dans ce cadre nosologique, les fonctions 
cognitives sont habituellement tres alterees. Le debut precoce 
traduit I’origine developpementale avec une cause qui peut etre 
genetique, metabolique, malformative ou clastique. Le debut 
precoce est clairement associe a un pronostic cognitif pejoratif. 
Ce caractere pejoratif est aussi lie a la pharmacoresistante des 
crises epileptiques. La surcharge en medicaments doit etre evi- 
tee, car concourant a I’aggravation de la deficience. 





FIGURE 


Differents types de profil evolutif 

cognitif de I’enfant suivi pour epilepsie. 

D’apres la ref. 7. 

A. Developpement normal avec regression 
transitoire de I’epilepsie. 

B. Retard de developpement. 

C. Retard de developpement augmentant avec la 
persistance de I’epilepsie. 

D. Retard de developpement non recupere apres 
la regression de I’epilepsie. 

E. Epilepsie precoce pharmacoresistante ; 
evolution progressive si arret de I’epilepsie. 
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Monographie 


EPILEPSIES DE L’ ENFANT TROUBLES NEUROPSYCHOLOGIQUES 


Epilepsies idiopathiques 

L’epilepsie a pointes centrotemporales, egalement denommee 
epilepsie a paroxysmes rolandiques, est le prototype d’une epi- 
lepsie idiopathique benigne. Si I’ensemble des etudes montrent 
que, dans cette epilepsie, il n’y a pas d’anomalies structurelles au 
niveau cerebral, il est cependant clair que ce syndrome est asso- 
cie a des troubles cognitifs fonctionnels et specifiques. Suivant 
les auteurs et les patients, des modifications tres variees des 
fonctions cognitives ont ete rapportees chez les enfants atteints 
d’epilepsie a paroxysmes rolandiques au niveau des fonctions 
executives, de 1 1 attention , de la motricite fine, des fonctions 
visuomotrices, de la perception spatiale, de la memoire a court 
terme, des differents domaines du langage oral ou ecrit, des apti- 
tudes visuospatiales, des praxies. 

II n’existe pas de consensus sur I’ influence et les conse- 
quences fonctionnelles des patterns epileptiques sur le develop- 
pement des fonctions cognitives ou sur leur lateralisation. 

Des recherches supplementaires sont necessaires pour deter- 
miner si les changements cognitifs observes chez les patients 
ayant une epilepsie a paroxysmes rolandiques persistent a I’age 
adulte ou s’ils sont transitoires. 


POUR LA PRATIQUE 

►► Plus les crises surviennent tot dans la vie de I’enfant, plus 
elles sont susceptibles d’entramer des perturbations sur les 
fonctions cognitives et les etapes du developpement 
psychoaffectif si elles ne sont pas controlees. 

►► La frequence et le type de crises impactent les conditions 
d’apprentissage. 

►► La presence d’anomalies a I’EEG entre les crises, et 
particulierement pendant le sommeil, peut etre responsable 
de troubles du developpement cognitif, d’ou I’interet 
d’enregistrements d’EEG du sommeil. 

►► Le type et le nombre de medicaments sont a prendre en 
compte dans I’analyse des fonctions cognitives. Leur effet 
augmente exponentiellement avec le nombre d’anti- 
epileptiques. 

►► Les troubles de structuration de la personnalite peuvent 
etre associes ou secondaires a I’epilepsie, rendant compte 
des alterations des capacites d’apprentissage. 

►► Toutes difficulty scolaires chez un enfant suivi pour 
epilepsie meme benigne justifient une evaluation 
neuropsychologique, meme s’il n’est pas en echec. 


II existe d’autres syndromes epileptiques devolution benigne 
chez I* enfant (v. page 1 379). Les plus classiques sont I’epilepsie- 
absence de I’enfant et I’epilepsie-absence de I’adolescent. Ce 
n’est pas le caractere benin de I’epilepsie qui doit occulter la 
recherche de troubles cognitifs associes, au premier rang des- 
quels le deficit de la fonction d’attention. Les cahiers scolaires 
constituent a cet egard des outils pertinents. 

Epilepsies partielles non idiopathiques 

Une equipe 9 a etudie le profil cognitif de 1 62 enfants atteints de 
differents syndromes epileptiques enregistres en video-electro- 
encephalographie. Les auteurs relevent qu’apres correction liee 
aux covariables sus-decrites, a savoir I’age de debut des crises, 
la frequence des crises, le nombre d’antiepileptiques regus, il 
existe des capacites intellectuelles diminuees par rapport a la 
norme independante de ces variables. D’autres auteurs ont 
montre que sur une duree de 5 ans les capacites cognitives sont 
surtout diminuees dans le domaine du langage, de la memoire 
verbale et de I ’ habilete motrice. La cause joue aussi un role 
essentiel et rend compte de I’heterogeneite des situations. 

Pointes-interictales et cognition 

II a ete montre qu’une decharge interictale focale (pointes et/ou 
pointes-ondes) chez I’enfant ayant une epilepsie partielle 
benigne type epilepsie a paroxysmes rolandiques peut modifier 
un large reseau de neurones du fait de I’implication des aires 
frontales dans ce type d’epilepsie. 10 II a ete montre que des 
decharges interictales focales enregistrees durant plus de 1 % 
du temps d’une evaluation neuropsychologique sont associees a 
un ralentissement ideomoteur. Si I’activite interictale est situee a 
gauche, il est note une diminution des capacites langagieres. Si 
I’activite interictale est situee a droite ou en occipital, il est note 
une diminution des capacites visuospatiales. 11 A I’inverse, cer- 
tains auteurs 12 montrent que des pointes multifocales ont un 
impact negatif plus important sur le developpement de certaines 
capacites langagieres (connaissances semantiques et compre- 
hension lexicale) independamment de la localisation des foyers. 
On peut considerer a ce jour que des decharges de pointes et 
pointes-ondes interictales chez I ’enfant peuvent alterer les capa- 
cites cognitives, mais que le benefice d’un traitement antiepilep- 
tique reste a demontrer dans ces situations. 13 

Conclusion 

Les etudes epidemiologiques et cliniques demontrent le risque 
eleve de problemes cognitifs, psychologiques et comportemen- 
taux au cours de revolution d’une epilepsie chez I’enfant, mais 
ces symptomes cognitifs peuvent aussi exister avant le debut de 
I’epilepsie et persister apres la phase active de I’epilepsie. De 
nombreux arguments plaident maintenant en faveur de la recon- 
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naissance de I’epilepsie en tant que spectre de troubles du deve- 
loppement et contre I’idee que rmeme une epilepsie « simple » 
peut ne pas etre une « simple epilepsie » benigne. En cas de diffi- 
cultes d’apprentissage chez I’enfant, la surveillance du develop- 
pement des capacites cognitives doit etre toujours present a 
I’esprit du medecin traitant. Tout enfant ayant une epilepsie bien 
controlee par le traitement et ayant des difficultes a I’ecole, ou 
dans le fonctionnement social, doit beneficier d’une evaluation 
precise de son developpement a I’aide de tests psycho- 
metriques, voire d’un bilan neuropsychologique permettant 
d’identifier des problemes cognitifs specifiques, de sorte qu’une 
ou des interventions de remediation adaptees puissent etre 
mises en oeuvre. • 


L. Vallee declare ne pas avoir de conflit d’interets. 


summary Neuropsychological disorders and childhood epilepsies 

Neuropsychological consequences of epilepsy will be function of the specific anamnesis of the 
child, characteristics of epilepsy syndromes, and treatment. The effects of recurrent seizures, 
iatrogenic effects of medications, and school adaptation are reviewed. The neurodevelopmental 
origins of comorbidities are detailed, how they develop over time. Despite the good prognosis 
and the remission of seizures before adulthood with normal neurological and intellectual 
development, some subtle cognitive and behavioural deficits in children with benign epilepsy 
seem to occur. Cognition can be impaired leading to long-term intellectual disabilities. One 
factor that could potentially cause cognitive deficits is the frequent seizures that characterize 
intractable epilepsy. 

resume Troubles neuropsychologiques lies aux epilepsies de I’enfant 

L’epilepsie constitue une entite heterogene, car I’etiopathogenie et les etiologies sont tres 
diverses. Les consequences neuropsychologiques d’une epilepsie sont fonction de I’histoire 
propre de I’enfant, des caracteristiques syndromiques de I’epilepsie, du ou des traitements. La 
specificite neuropsychologique de I’enfant suivi pour une epilepsie se traduit par la necessity 
d’integrer ces deficits cognitifs associes a cette epilepsie au sein des concepts 
neurodeveloppementaux et des processus maturationnels. Les differents aspects des troubles 
neuropsychologiques lies a I’epilepsie chez I’enfant sont abordes. Devaluation des capacites 
cognitives dans le cadre d’une evaluation neuropsychologique est essentielle. 
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